









































































































Bence Jones 蛋白 （－）
DNA抗体 2 IU/㎖
抗ミトコンドリア抗体 陰性
ALP 1 22 ％
ALP 2 67 ％
ALP 3 6 ％
ALP 5 5 ％
HBV-DNA 検出せず
HBc抗体 ＋
S/CO 11.4
抗核抗体 40 倍
Homogeneous 40
Speckled 40
AFP 2 /㎖
CEA 5.8 /㎖
CA19-9 27 U/㎖
蛋白分画
アルブミン 57.5 ％
α1グロブリン 4.1 ％
α2グロブリン 11 ％
βグロブリン 12.1 ％
γグロブリン 15.3 ％
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か？
・アミロイドの沈着による肝の変化の確認と，その他の臓器に対するアミロイド沈着の確認．
研修医の考察
（１）アミロイドーシスについて
　疫学：原発性アミロイドーシス（AL型）は約300名，骨髄腫またはマクログロブリン血症に伴うAL型ア
ミロイドーシスは約200名，家族性アミロイドーシス約130名，透析アミロイドーシス約700名とされる．
　予後：AL型アミロイドーシスは平均3.8年，AA型アミロイドーシスは原疾患に依存し，家族性アミロイ
ドーシスは多様である．また心アミロイドーシスは診断後約１年とされる．
（２）肝アミロイドーシス
　肝臓はアミロイドが沈着する頻度は高いが肝障害が出ることは少なく，臨床所見も乏しい．肝腫大しか見
られないこともある．
　超音波検査では肝実質は正常から点状，粗大高エコーまでさまざま．CTでは造影上均一に描出されるこ
とが多い．
（３）病態図（図４）
　アミロイドーシスで肝機能不全を来すことは少ないが，本症例では肝不全を認め比較的稀な症例と考えら
れた．
原発性全身性アミロイドーシス
心臓に沈着？ 皮膚に沈着？ 肝臓に沈着
門脈圧亢進
ビリルビン上昇
皮膚掻痒感
タンパク合成低下
凝固異常？
結膜下出血
肝不全
心肥大・ECG異常
心不全
死亡
循環不全
血管内脱水
腹水貯留・浮腫
便秘 腎実質の障害
腎機能低下
神経系に沈着 腎臓に沈着
図３　CT像 図４　病態図
病理医の所見および分析
剖検：2012年９月　　死後１時間17分
（１）肉眼所見の概要
外表所見：148㎝，45 （BMI 20.5）．皮膚および眼球結膜に高度な黄染あり．腹部は軽度膨満，下腿
浮腫高度．リンパ節腫大なし．
腹腔・胸腔所見：黄染腹水250㎖，胸水は左右とも50㎖貯留
（２）臓器所見の概要
１）肝臓：1,560 ，著しい腫大と硬化があり，割面は一様に飴色を呈する（図５）．類洞（Disse腔）
への高度なアミロイド沈着あり（図６，７），肝細胞は圧排され萎縮・消失している（物理的な肝
病理医　野坂　加苗（鳥取大学器官病理学）　　山根　哲実　
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細胞障害である）．
　生検時に比べ剖検肝はアミロイド沈着が進行し，不可逆性の変化を呈していた．
２）心臓：390 （身長標準より55％増加）．左室壁15㎜，右室壁６㎜で肉眼的に梗塞を認めず（図
８）．心筋へのびまん性のアミロイドの沈着（図９，10）に伴う拍出機能の低下，内腔側への沈着，
AVNへの沈着で伝導線維の障害や不整脈の惹起の可能性はある．
３）肺・気管：510 ．両肺に分葉不全を認める．割面には特記すべき所見無し．
４）腎臓：糸球体と血管壁にアミロイド沈着あり，それによる腎不全が示唆される（図11）．
５）膵臓：表面に径２～３㎜の黄白色調の結節が散在しており，小網を中心に周囲の脂肪織には強い脂
肪壊死が広がって急性壊死性膵炎の影響が疑われる（図12）．血管壁にはアミロイド沈着を認めた
（図13）．
６）消化管：消化管には肉眼的に特記すべき所見は無いが，小腸・大腸の粘膜下の血管にアミロイドの
沈着を認める（図14）．
７）副腎：皮質深部から髄質にかけてアミロイドの沈着が見られる（図15）．
８）骨髄：血管と間質にアミロイドの沈着を認める（図16）．
図５　肝臓割面
割面はやや透明感のある飴色，固定後は著しい緑色に変
化した
図７　鍍銀染色
類洞の基底膜と肝細胞の間（Disse腔）にアミロイドが沈
着している
図６　剖検肝の組織像
生検組織よりもさらにアミロイド沈着が
進んでいる
図８　心臓
肉眼的に心筋の壊死などはあきらかで
ない
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図９　心室壁の血管
沈着により著しい内腔狭窄を示す血管
図11　腎臓（CongoRed）
メサンギウム領域と血管壁へのアミロイド沈着を
認める
図13　膵：CongoRed
アミロイド沈着は血管壁にほぼ限局している
図10　CongoRed染色：左室内腔側～乳頭筋
心筋線維を取り巻くようなアミロイドの沈着と心
筋細胞の障害（細胞浮腫）
図12　膵組織像
実質には壊死・膿瘍が散在している
図14　結腸
小腸同様，粘膜下の血管にアミロイド沈着を認め
る
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図15　副腎　拡大
皮質深部から髄質にかけてアミロイドの沈着がみられる
図16　骨髄：CongoRed
血管と間質にアミロイドの沈着
（３）病理所見のまとめ
（４）臨床上の疑問点に関する考察
１．アミロイドーシスは肝原発か？
　全身性アミロイドーシスであり，AL（κ）型であると解明された（図17）．これはモノクロ－ナル
な形質細胞の増殖に起因し，造血器（またはリンパ組織）を由来と考えられる．なお，腫瘍性か反応性
か判別困難だが，反応性が示唆的ではある．
２．心不全および腎不全の原因
　心不全はアミロイド沈着による．腎不全はアミロイドによる糸球体障害とビリルビンによる尿細管障
害および心不全に伴う腎前性の機序が関与していると考えられる．
１．全身性アミロイドーシス，AL（κ）型，高度
　　沈着：心臓，肝臓，腎臓，胃，腸管，膵臓，肺，舌，舌下腺，甲状腺，副腎，脾，骨髄および全身血管・リンパ節
２．心肥大　390
３．肝腫大　1,560
４．肝不全：高度黄疸，腹水貯留，下腿浮腫
５．黄疸腎　左120 ，右123
６．動脈粥状硬化症，軽度：大動脈
７．両肺分葉不全
８．軽度胸水貯留　左右各50㎖
９．急性壊死性膵炎
10．小網・膵周囲脂肪壊死
11．慢性腎盂腎炎
12．骨髄過形成
13．骨粗鬆症
図17　アミロイドタイピング@山口大学
アミロイドはAL（κ）であることがわかった
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３．他臓器へのアミロイド沈着の有無
　ほとんどの臓器で血管を主体にアミロイド沈着が認められた．
（５）推定病態図（図18）
結語：
１．肝不全症状を契機に発見された肝アミロイドーシスの症例であり，多臓器不全が進行し死亡した．剖検
では全身臓器へのアミロイド沈着が証明された．
２．アミロイドタイピングでは免疫グロブリン軽鎖（κ）の沈着が証明されたが腫瘍性病変は見つかってい
ない．したがって定義上，原発性アミロイドーシスである．
感染？
κ鎖産生亢進
Monoclonal B-cell
activation
膵血管沈着
壊死性膵炎
肝沈着
肝不全 黄疸 腎不全
糸球体沈着 心沈着
不整脈
心不全
増悪
血管内脱水
浮腫，腔水症
図18　推定病態図
死因：全身臓器へのアミロイド沈着に伴う多臓器不全
